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Le lymphome primitif du sein est une entite histologique tres rare du cancer du sein. Les aspects cliniques et radiologiques ne presentent pas de 
specificites particulieres. Le diagnostic est souvent retarde. Le traitement se base essentiellement sur la chimiotherapie. Le pronostic est 
globalement pejoratif. Nous rapportons un cas de lymphome malin non Hodgkinien primitif du sein chez une patiente de 38 ans. Parallelement une 
revue de la litterature est entreprise evoquant les aspects epidemiologiques, cliniques, histologiques et therapeutiques de ce neoplasme. 
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Introduction 



Le lymphome primitif mammaire (LPM) se definit par I'atteinte d'un ou des deux seins. II s'agit du premier site atteint ou majoritairement atteint a 
I'exception d'une atteinte axillaire homolaterale. 

La classification de Wiseman et Liao definit des criteres diagnostiques de LPM: prelevement histologique adequat; etroite association entre le tissu 
mammaire et I'infiltration lymphomateuse; absence de diagnostic de lymphome extra mammaire et absence de metastases de la maladie excepte 
adenopathie axillaire homolaterale. 

Cette neoplasie touche generalement la femme, cependant des cas chez I'homme ont ete rapportes. C'est une affection rare, representant 0,04- 
0,52% de tous les cancers du sein [1,2]. Nous rapportons un nouveau cas de LPM collige a I'institut national d'oncologie, la prise en charge de la 
patiente sera discutee a la lumiere des donnees recentes de la litterature. 



Patient et cas Clinique 



II s'agit d'une patiente agee de 38 ans, celibataire, sans antecedents personnels et familiaux notables. Le debut de la maladie remonte a 03 mois 
par I'autopalpation d'un nodule du sein gauche qui a augmente progressivement de volume, associe a une tension mammaire douloureuse, sans 
signes inflammatoires ni ecoulement mamelonaire. 

L'examen du sein gauche trouve une gigantomastie avec retraction mamelonaire (Figure 1). Une masse d'environ 10 cm de diametre avec 
adenopathie axillaire homolaterale ont ete retrouvees a la palpation. Le sein contralateral et le reste de l'examen somatique sont normaux. 

A la mammographie, on a mis en evidence des seins de type 3 en terme de densite mammaire avec volumineuse opacite de tonalite hydrique, 
relativement bien limitee, occupant la totalite de la masse mammaire gauche, mesurant 116 /80 mm.il y avait un epaississement cutanee et sous 
cutane mais sans foyer de microcalcification suspect (Figure 2). 

Les deux seins sont classes ACR4 selon le systeme BIRADS. A I'echographie, I'opacite sus-decrite correspond a une formation tissulaire 
hypoechogene, heterogene hyper-vascularisee au doppler associee a de nombreuses adenopathies axillaires gauches avec epaississement de la 
peau et du tissu sous cutane. 

L'examen histologique d'une biopsie chirurgicale du sein gauche montre un derme largement infiltre par un processus tumoral manifestement 
malin. Celui-ci se caracterise par une nappe cellulaire diffuse faite d'elements de grande taille pourvus d'un cytoplasme peu abondant et mal 
delimite. Les noyaux sont arrondis ou ovalaires, hyperchromatiques et souvent nucleoles. II existe quelques mitoses anormales (Figure 3). Ces 
cellules sont negatives pour I'anticorps anti-cytokeratine (AE1-AE3). Elles sont negatives pour I'anticorps anti-CD 3 et franchement positives pour 
I'anticorps anti-CD20 (Figure 4). Le tout cadre avec un lymphome malin a grandes cellules B. 

Un bilan d'extension comportant une TDM thoraco-abdominale et une biopsie osteo-medullaire est revenu negatif. Une chimiotherapie a base de 
RCHOP a ete decidee pour la patiente. Une amelioration clinique et radiologique a ete obtenue apres la 5 4me cure avec reduction de la taille 
tumorale de plus de 50% et disparaition des adenopathies axillaires (Figure 5). La patiente est en bon etat general. 



Discussion 



Les lymphomes primitifs du sein sont rares. Leur frequence est estimee de 0,04 a 0,52% de tous les neoplasies du sein et 2,2 % des lymphomes 
extra-nodaux [1,2]. Cette pathologie touche generalement la femme, cependant des cas chez I'homme ont ete rapportes. Concernant I'age, deux 
pics de frequence ont ete notes, un premier pic chez la femme jeune en age de procreation souvent au cours d'une grossesse, le second est plus 
important se situant entre 50 et 60 ans et de pronostic plus favorable [3]. 

L'atteinte est souvent unilateral. Dans 18% des cas, elle est bilaterale, elle peut etre simultanee (12%) ou successive (6%). Le mode de 
revelation est presque toujours le developpement d'une tumeur mammaire [3,4], tres souvent aussi par une gigantomastie uni ou bilaterale avec 
un etat de mastite inflammatoire [2] comme c'etait le cas chez notre malade. Les adenopathies axillaires sont retrouvees dans 20 a 40 % des cas 
[5]. 

L'aspect en imagerie est non specifique. La mammographie montre souvent une masse bien limitee de densite homogene d'allure benigne, 
evoquant un kyste, un fibro-adenome ou une tumeur phyllode. Moins frequemment, il s'agit d'un aspect de mastite avec augmentation diffuse de 
la densite du sein, une masse de contours mal definis ou une masse a contours spicules [6]. Rarement, on note un aspect suspect de malignite, 
mais il n'y a jamais d'opacite stellaire ni de microcalcifications [3]. En echographie la presentation n'est pas specifique, le plus souvent sous forme 
d'une masse hypoechogene homogene a contours nets et reguliers. Rarement un aspect de mastite est constate en echographie. La discordance 
entre une clinique inquietante et un aspect mammographique rassurant pourrait faire evoquer le diagnostic [3]. 

Le diagnostic est cytologique ou histologique apres microbiopsie ou biopsie chirurgicale [7]. L'etude extemporanee comporte un risque d'erreur 
important, ainsi le diagnostic differentiel peut se poser avec les carcinomes anaplasiques ou les carcinomes medullaires, mais dans ces cas, le 
recours a I'immuno-histochimie permet de trancher devant I'absence d'expression des marqueurs epitheliaux (EMA, cytokeratine) et I'immuno- 
expression des marqueurs lymphoi'des [8]. Le type histologique le plus frequent est le lymphome diffus a grande cellules B. les lymphomes de bas 
grade de type MALT vient au deuxieme rang par ordre d'incidence [2]. 
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Le traitement du LMNH primitif du sein est superposable a celui des autres localisations lymphomateuses. De multiples protocoles ont ete proposes 
dans la litterature [8]. Actuellement, la majorite des auteurs preconisent une chimiotherapie a base d'Endoxan®, Oncovin® et Prednisone® ou 
associee a une immunotherapie par anticorps anti-CD20. 

Pour les LNH de haut grade de malignite ou a malignite intermediaire, une polychimiotherapie seule est preconisee. Dans le cas ou la tumeur est 
de taille inferieure a 5 cm, la chirurgie est d'abord realisee. Dans le cas ou la tumeur est volumineuse, la chirurgie pourra etre precedee d'une 
chimiotherapie neo-adjuvante. Lorsque la chirurgie est impossible, une chimiotherapie sera associee a la radiotherapie. Le pronostic des LMNH du 
sein est particulierement mauvais. Le type histologique et le stade clinique de la maladie sont les deux principaux facteurs pronostiques [3,8]. 

Conclusion 

Le lymphome primitif du sein est une pathologie rare. Sa symptomatologie clinique est polymorphe. L'imagerie medicale est non specifique. Le 
diagnostic de certitude est histologique. Le diagnostic d'un LPM impose un bilan d'extension soigneux. Le pronostic et le traitement rejoignent ceux 
des autres localisations lymphomateuses. 

Conflits d'interet 

Les auteurs ne declarent aucun conflit d'interet. 
Contribution des auteurs 

Tous les auteurs ont contribue a la prise en charge de la patiente et a la redaction du manuscrit. 
Figures 

Figure 1: Gynecomastie de Lymphome primitif du sein gauche chez la patiente 

Figure 2: Mammographie du sein gauche montrant une importante opacite de tonalite hydrique 

Figure 3: Coloration standard montrant a fort grossissement une proliferation cellulaire diffuse faite d'elements de grande taille pourvus d'un 
cytoplasme peu abondant et mal delimite 

Figure 4: Etude immunohistochimique montrant a fort grossissement un marquage cellulaire diffus et intense par I'anti CD20, ces cellules sont 
negatives a I'anti CD3 et I'anti-cytokeratine 

Figure 5: Aspect du sein a 5 mois devolution sous traitement 
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Figure 1 

Gigantomastie de Lymphome primitif du sein gauche chez la patiente 
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Figure 3 

Coloration standard montrant a fort grossissement une proliferation cellulaire diffuse faite d'elements de 
grande taille pourvus d'un cytoplasme peu abondant et mal delimite 



Page number not for citation purposes 6 



Figure 4 

Etude immunohistochimique montrant a fort grossissement un marquage cellulaire diffus et intense par I'anti CD20, 
ces cellules sont negatives a I'anti CD3 et I'anti-cytokeratlne 
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Figure 5 

Aspect du sein a 5 mois devolution sous traitement 
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